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Objectives.– The aim of this study is to evaluate the benefits of a rehabilitation
program in terms of balance, gait and muscle strength in a population of patients
with fascioscapulohumeral muscular dystrophy.
Patients, material and method.– It is a retrospective analysis of a cross-section
of patients with FSHD. The patients received a rehabilitation program in the
outpatient unit (Rothschild hospital, Paris, France) between 2010 and 2013.
Each patient benefited of 20 sessions alternating two and three half-day per
week, with physiotherapy (muscle building, balance with unstable platform,
endurance), hydrotherapy and occupation therapy. A clinical and instrumental
evaluation was systematically proposed before and after the program. Balance
was clinically assessed using three scales (BBS, FRT, and TUG) and
instrumentally evaluated using a stabilometer. Gait parameters were analyzed
with the Locometre1, the muscle strength was quantified on an isokinetic
dynamometer at the speed of 608/s.
Results.– Twenty-four patients (nine women and 15 men aged 21 to 70 years) were
included in this study. After the rehabilitation program, there was a significant
balance improvement validated by clinical tests: BBS (51.7 to 54.3P = 0.001),FRT
(17.9 to 24.7 cm P < 0.0001), TUG (9.58 to 7.91 s P < 0.0001), an improvement
of the spontaneous gait speed (3.14 to 3.43 km/h P = 0.015) and of the muscle
strength (Q min +29.7%, HM min +28.8% and HM max +6%, P < 0.05).
No gain was observed for the stabilometric parameters, the fast gait speed and
the quadriceps of the stronger limb.
Discussion.– Intensive rehabilitation in patients suffering from fascioscapu-
lohumeral muscular dystrophy improves their balance abilities, muscle strength
and spontaneous gait speed. The long-term vision of this study would be to
evaluate the maintenance on middle run of the achieved capabilities and the
efficacy of the rehabilitation on the frequency of falls.
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Objective.– To determinate the safety and efficiency of intravenous immunoglo-
bulin treatment in post-polio syndrome, by the mean of an open clinical trial.
Patients.– A total of eleven patients, six men and five women, mean age 61 years
(range 43–72 years), with established post-polio syndrome diagnosis according to
Halstead and Rossi, were included in the study between July 2009 and December
2012.
Methods.– All patients received intravenous immunoglobulin, tegeline 0,4 mg/
kg per day, during five consecutive days every month for three to four months.
Pain measured by visual analogue scale, muscle strength measured by manual
testing and by quadriceps and hamstrings peak-torque using Con-Trex
dynamometer, and walking performance analyzed by means of 6-minute-
walk-test and 10-meters-walk speed, were noted before and after treatment.
Results.– Eight patients (73%) improved significantly all parameters, two
patients (18%) felt an improvement without modification of clinical tests, and
two (18%) had no change at all. The latter were the only patients who presented
without any pain. One of them reported side effects with headaches, nausea and
transient cutaneous eruption.
Discussion.– These data show that intravenous immunoglobulin seems to be a
safe and efficient treatment of post-polio syndrome, especially when pain is one
of the major symptoms [1]. Since a placebo effect cannot be excluded, a larger
controlled randomized double blinded study is needed to confirm these
preliminary results.
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Aim.– To analyse the gait of patients suffering from myotonic dystrophia
(Steinert) from a space-time and kinematic point of view.
Materials.– The gait analysis was carried out by using a video camera recorder
(Sony1), an optoelectronic system allowing 3D movement reconstruction
(Vicon1 + Worstation1 + Bodybuider1) and a Clinical Gait Analysis software
(Polygon1).
Patients.– Six patients (three women and three men) suffering from type-1
myotonic dystrophy followed in the tertiary neuromuscular diseases center
Reims University center (Champagne Ardenne, France) » and six healthy
women (three women and three men).
Methods.– All participants were asked to walk over 6 m at a spontaneous speed
meanwhile both space-time (speed, frequency, step length) and kinematic (3D
of hip, knee and ankle) parameters were recorded for further computations and
analyses. Both patients gait kinematics and space-time parameters were
compared to these of the healthy population.
Results.– As regards space-time parameters, the step frequency was higher and
the step length and speed were lower in patients compared to healthy population
which served as a standard reference (P < 0.05). As regards kinematic data, a
decrease of the pelvis forward tilting for both inclination and rotation
(P < 0.05); an increase in hip extension and abduction, an increase in ankle
flexion/extension and increase in foot rotation were reported.
Discussion.– The space-time observations highlight results that are more likely to
be related to falling risks. Kinematic analysis clearly showed muscular
insufficiencies which are responsible of abnormal locomotion, that is; either an
increased hip abduction/adduction angles highlighting hip stabilization insuffi-
ciency, or an increased hip extension highlighting a deteriorated posterior step [1,2].
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Introduction.– La maladie de Charcot-Marie-Tooth (CMT) s’accompagne de
déformations progressives des pieds dues à un déséquilibre entre muscles
agonistes et les antagonistes et qui ont un retentissement sur la posture et la
marche. La prévention de ces déformations est un objectif important de la prise
en charge.
Observation.– Nous rapportons le cas d’une jeune patiente de 11 ans atteinte
d’une CMT de type 2 qui présente un pied creux varus statique du pied gauche
auquel s’ajoutait une adduction dynamique d’avant pied lors de la marche. Cette
déformation entraîne une usure précoce des chaussures orthopédiques, des
douleurs du bord latéral du pied et un inconfort de port des orthèses de posture
nocturne. L’examen baropodométrique lors de la marche (plateforme Zebris
FDM, Zebris Inc.) confirmait un hyperappui latéral majeur en regard de la base
du cinquième métatarsien. À l’examen clinique, le varus était partiellement
réductible, la force du muscle tibial postérieur (principal muscle varisant) était
normale tandis que les fibulaires (antagonistes) étaient très déficitaires (2/5).
Une injection intramusculaire de 50 unités de toxine botulinique (Botox1) a été
réalisée par voie échoguidée dans le muscle tibial postérieur gauche. Après
l’injection (évaluations réalisées à 15 jours et trois mois), la résistance passive à
la correction du varus était cliniquement diminuée. La déformation en varus du
pied était légèrement amélioré lors de la marche (analyse vidéo 2D) et on notait
une nette baisse de l’hyperappui plantaire externe (–35 % à j15,–46 % à M3).
Sur le plan cinétique, l’affaiblissement du tibial postérieur, fléchisseur plantaire
accessoire, n’entraînait pas de baisse de la composante verticale de la force de
propulsion à gauche, les paramètres spatio-temporels de marche (évalués par
tapis Gaitrite) n’étaient pas modifiés.
Discussion.– En limitant le déséquilibre musculaire entre le muscle tibial
postérieur et les muscles éverseurs déficitaires, le traitement par toxine
botulinique a limité la déformation en varus et l’hyperappui externe qui y était
secondaire, et a permis une nette diminution des douleurs à la marche. Une
étude à plus grande échelle paraît nécessaire, notamment pour évaluer son rôle
préventif à long terme.
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Introduction.– L’objectif de cette étude est d’évaluer l’utilisation prolongée (dix
ans) d’un chaussage orthopédique sur mesure (CHO) chez une patiente atteinte
d’une maladie de Charcot-Marie-Tooth (CMT) ; secondairement de décrire
l’intérêt d’une analyse quantitative de la marche dans le cadre d’une pathologie
neurodégénérative.
Observation.– Le cas d’une patiente de 66 ans atteinte d’une maladie de CMT
de type 1A est décrit. Elle rapportait de nombreuses chutes à la marche et des
douleurs des pieds. L’examen physique et le bilan de marche initiaux
retrouvaient des pieds tombants avec steppage et varus bilatéraux à la marche.
Le traitement, qui a consisté en des séances de kinésithérapie et en la réalisation
de CHO, a été initié en 2001 et poursuivit jusqu’en 2011. Un bilan clinique
complet avec une évaluation qualitative et quantitative de la marche par le
système Gaitrite1 ont été réalisés en 2001, 2007 et 2011. Dès 2001, alors que la
patiente n’utilisait ses CHO que depuis deux mois, on a observé une
amélioration nette des performances fonctionnelles (absence de douleurs, de
chutes) et une élévation des paramètres spatio-temporels de marche, comme la
vitesse ou la cadence. Avec dix années de recul, les données fonctionnelles se
sont stabilisées depuis 2001 et les données quantitatives ont continué à
s’améliorer entre 2001 et 2007 pour se stabiliser entre 2007 et 2011.
Discussion.– L’appareillage par CHO est un excellent moyen de traiter la
douleur et d’améliorer la qualité de la marche de manière prolongée chez les
patients atteints de maladie de CMT, en l’absence de thérapeutique
médicamenteuse efficace validée en 2013 et du fait d’une place tardive dans
l’histoire de la maladie de la chirurgie dont l’efficacité sur les douleurs des pieds
reste très discutée. Le système Gaitrite 1 est fiable et reproductible et apporte
des informations précises dans l’analyse de la marche de ces patients.
http://dx.doi.org/10.1016/j.rehab.2013.07.537
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Introduction.– La dystrophie musculaire progressive par déficit en Gamma
sarcoglycan (LGMD 2C) est relativement fréquente. La sarcoïdose est une
maladie multisystémique où les atteintes neurologique et musculaire sont rares.
Nous rapportons une observation de DMP associée à une neurosarcoïdose.
Observation.– Un patient de 15 ans aux antécédents personnels et familiaux de
LGMD2C admis pour des céphalées frontales, une diplopie, un ptôsis bilatéral.
L’examen neurologique révélait des paralysies des IIIe et des VIe paires
crâniennes, un syndrome myogène avec déficit moteur proximal et des réflexes
ostéotendineux faibles. L’examen ophtalmologique révélait une hémianopsie
bitemporale au champ visuel et un œdème papillaire. Les PEVs étaient altérés.
Le bilan biologique a objectivé des CPK élevées à 657 UI/L, une prolactinémie
élevée à 21,5 ng/mL. Le taux sérique de l’enzyme de conversion de
l’angiotensine (ECA) était à 50,3 UI/L. L’analyse du LCR était normale.
L’IRM cérébrale avait montré une lésion étendue infiltrant la tige pituitaire, la
glande hypothalamo-hypophysaire, le chiasma optique, les sinus caverneux, et
les espaces méningés sphénoïdal et temporaux, en iso-signal T1, en hyposignal
T2 et se rehaussant après l’injection de gadolinium. L’EMG a montré un tracé
myogène. La biopsie musculaire a objectivé des lésions de dystrophie
musculaire sans granulome sarcoïdosique. L’étude génétique a identifié une
mutation « delT521 » caractéristique de LGMD 2C. Le patient a été traité par
corticothérapie à forte dose et une rééducation motrice comportant un entretien
articulaire, un renforcement musculaire et un travail de la marche. L’évolution a
été marquée par l’amélioration de la force musculaire et la régression des
lésions à l’IRM cérébrale.
Discussion.– Les manifestations neurologiques et musculaires de la sarcoïdose
sont polymorphes et atypiques. L’IRM est un examen primordial pour le
diagnostic positif. L’association à une DMP est exceptionnelle. Seulement
quelques observations ont été rapportées dans la littérature. A part la
corticothérapie, la rééducation motrice joue un rôle primordial pour améliorer le
pronostic fonctionnel de LGMD 2C.
Conclusion.–La sarcoïdose et la LGMD 2C sont deux pathologies distinctes.
Quelque soit l’atteinte musculaire dans le cadre de la sarcoïdose ou de la DMP,
la rééducation physique est indispensable pour améliorer le pronostic
fonctionnel.
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